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Varon de 62 anos

Antecedentes personales

* Sin alergias medicamentosas de interes.
* Taxista

FRCV: no HTA, DL, n1 DM conocidas.

Habitos toxicos: fumador activo (1-2 pg/d).
Bebedor habitual (2 cerveza/dia)

Familiares: Padre y abuela paterna con
fragilidad capilar.

Tratamiento actual:

* Furosemida 40 mg: un cp y medio/24 horas.



EPISODIO ACTUAL

Varon de 62 afios ingresa por

* Aumento progresivo de disnea en las ultimas semanas hasta hacerse
de minimos esfuerzos junto con aumento progresivo de edema en
EEII hasta la raiz de muslo.

* Refiere haber presentado en lo Gltimos dias epistaxis de repeticion con
sangrados abundantes que no cesaban durante horas.

* Comenta tambien que esta ultima temporada presentaba hematomas
subcutaneos al minimo roce.

* No pérdida de peso o sangrado a otros niveles. No fiebre ni1 otra
sintomatologia.



EXPLORACION FISICA

* Buen estado general. Consciente,
orientado y colaborador. Palidez
cutanea con multiples hematomas
cutaneos. Ligera deshidratacion de
mucosas. Eupneico con VK.

* AC: Taquicardia sinusal, sin soplos.
* AP: Crepitantes finos en bases.

 Abdomen: Globuloso, blando,
depresible, no doloroso, sin masas, ni
megalias.

 EEII: edemas con fovea hasta tercio
superior de muslos. No signos de TVP.



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

* Gasometria: pH: 7.467, pCO2: 19.7, pO2: 92.8, SatO2:
99.1, Hb: 2.9, AL: 8.5

* Analitica urgencias: Gluc 108, Urea 99, Creat 1.28, FG 60,
Na 133, K 3.48, C199, Ca 9.5, Prot 4.9, CK 82, Amilasa 54,
GOT 536, GPT 840, GGT 51. LDH 940, proBNP 1691.
Brb 1.26, PCT 0.58, PCR 51. L 21700, Segmentados 93%,
Eritoblastos 2%, Hb 2.7, VCM 51.8, Retis 5.3%, Plaq
6000. TTPA 33.9, TP 36%, INR 2.37, PDF 1.26, DD 471

e Analiticas de control:

* (Glu 108, urea 48, Creatinina 0.75, FG 98, K 2.68, Ca 9,
PT 4.9, GOT 115, GPT 521, BT 1.81, BD 0.72, PCR
52.6, Leucos 12900, N 79%, Hb 6.5, VCM 65.6, plaq
10000, INR 1.56

* Glu 68, urea 27, creatinina 0,78, GPT 79, GGT 68, PT
6,1, PCR 1,5. Hb 10, plaquetas 20000




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS. TC-body

Multiples nodulillos centrilobulillares, algunos espiculados con reticulacion del intersticio perilesional y
peribroncovascular, parches de vidrio deslustrado, y engrosamiento de septos, formacion de pseudonodulos,
algunos confluyen, otros ramificados etc. en ambos hemitorax, segmento anterior del LSD, zona medial del
LM, anterior y posterior del LID, posterior del LII y lingula, en principio de aspecto
inflamatorio/infeccioso con diseminacion broncogena con posibles impactaciones mucosas, sin
descartar sagrados (correlacionar con clinica). No se aprecian nddulos pulmonares sospechosos, ni
adenopatias ni derrames toracicos.

Minima hernia de hiato.

Masa suprarrenal derecha de 55 mm de ¢je largo, densidad heterogénea con alguna calcificacion
puntiforme, y nédulo de 29 mm en suprarrenal izquierda, indeterminadas

Higado, bazo, pancreas, vesicula biliar y rifiones (quiste 1zdo) sin alteraciones significativas. Bazo accesorio
milimétrico.
Préstata aumentada de tamano con calcificaciones.

Vejiga de pared engrosada de forma difusa, a valorar vejiga de lucha.

Ateromas calcificados en aorta y ramificaciones.



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS. TC-body

e Pulmon:

* Multiples nodulillos centrilobulillares, algunos espiculados con reticulacion del
intersticio perilesional y peribroncovascular

* Parches de vidrio deslustrado y engrosamiento de septos

* Formacion de pseudonodulos en ambos hemitorax (segmento anterior del LSD, zona
medial del LM, anterior y posterior del LID, posterior del LII y lingula), de aspecto
inflamatorio/infeccioso con diseminacion broncogena con posibles impactaciones
mucosas, sin descartar sagrados (correlacionar con clinica)

* Sin nodulos pulmonares sospechosos, adenopatias ni derrames toracicos.

* Masa suprarrenal derecha de 55 mm, densidad heterogénea con alguna calcificacion
puntiforme, y nodulo de 29 mm en suprarrenal izquierda, indeterminadas.

* Higado, bazo, pancreas, vesicula biliar y rifiones (quiste 1zdo) sin alteraciones
significativas. Bazo accesorio milimeétrico.



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS. TC-body

* Pulmon:
* Multiples nodulillos centrilobulillares, algunos espiculados con reticulacion del

intercticin ﬂPTI]PQIﬂﬂQ] \/ 1’\91"1]’\1"(\1’1{‘{\‘79Q(‘11]Q1‘

CONCLUSION: Descartar neoplasia suprarrenal derecha. Valorar proceso inflamatorio
infeccioso de distribucion broncogena en ambos hemitorax, sin descartar sangrados.

* d>in nodulos pulmonares sospechosos, adenopatias ni1 derrames toracicos.

* Masa suprarrenal derecha de 55 mm, densidad heterogénea con alguna calcificacion
puntiforme, y nodulo de 29 mm en suprarrenal izquierda, indeterminadas.

* Higado, bazo, pancreas, vesicula biliar y rifiones (quiste 1zdo) sin alteraciones
significativas. Bazo accesorio milimeétrico.



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

 RX torax: ICT al limite, no signos de
condensacion, engrosamiento bronquial,
no pinzamiento, leve borrosidad en region
posterior en la proyeccion lateral

* ECG: Ritmo sinusal a 93 lpm, PR normal,
QRS estrecho, no alteracion del ST




EVOLUCION

* Trasfusion de varios concentrados de
hematies y plaquetas

* Taponamiento por ORL durante episodios
de epistaxis.

* Antibioterapia por presentar celulitis
secundaria a edemas en EEII

* Buena respuesta a la administracion de
diurético.

* Megjoria en las pruebas de funcion hepatica.

e Dada su estabilidad clinica se decide alta
hospitalaria para completar estudio.



RECAPITULAMOS...

Clinicamente
* Disnea de minimos esfuerzos
y edema en MMII
* Epistaxis
* Hematomas

Radiologicamente
* Masa suprarrenal derecha
e Parches de vidrio deslustrado,
engrosamiento septal y
pseudonodulos

Analiticamente
Anemia microcitica regenerativa (Hb 2.7, VCM
51.8, reticulocitos 5.3%)
Plaquetopenia severa (6.000 plaquetas)
Leucocitosis con neutrofilia (Leucocitos 21.700,
93% segm)
Coagulopatia (INR 2.37, TP 36%)
Dano hepatico tipo citolitico: GOT 536, GPT 840.
Hipoproteinemia
LDH 940




RECAPITULAMOS...

Clinicamente
 Disnea de minimos esfuerzos
y edema en MMII
* Epistaxis
* Hematomas

Radiologicamente
e Parches de vidrio deslustrado,
engrosamiento septal y
pseudonodulos




* Incidentaloma suprarrenal: lesion adrenal >1cm encontrada de manera inesperada en
una prueba de imagen en un paciente sin signos ni sintomas compatibles.

Masas solidas bilaterales Masas solidas unilaterales
Hiperplasia adrenal bilateral Adenoma no funcionante/funcionante
Hiperplasia adrenal congénita Feocromocitoma
Hemorragia Carcinoma corticoadrenal
Linfomas Metastasis
TBC Hemorragia
Histoplasmosis Linfoma no Hodgkin
Feocromocitoma Neuroblastoma
Metastasis (pulmon, mama, rifion, Mielolipoma
estomago...) o infiltracion por linfoma




CARACTERISTICAS RX:

1. Dcha 55mm
2. Densidad heterogénea
3. Alguna calcificacion.
4. Izq 29 mm
* Lesiones con coeficiente de e Lesiones <4cm - benignas ¢ Lesiones bien definidas,
atenuacion <10 UH reflejan redondeadas y con densidad
un gran contenido graso y * Lesiones >4 cm —> malignas homogénea = benignas
etiologia benigna
(ADENOMAS) * Formas irregulares, bordes
mal definidos, densidad
* Lesiones con coeficiente >30 heterogeénea y areas de
UH se consideran no hemorragias, calcificaciones o

adenomatosas necrosis = malignas



CARACTERISTICAS RX:

Dcha 55mm
Densidad heterogénea
Alguna calcificacion.
Izq 29 mm

SR D —

* Lesiones con coeficiente de
atenuacion <10 UH reflejan
un gran contenido graso y
etiologia benigna
(ADENOMAS)

* [.esiones con coeficiente >30
UH se consideran no
adenomatosas

Lesiones < 4cm -2 benignas

Lesiones > 4 cm = malignas

» [Lesiones bien definidas,
redondeadas y con densidad
homogénea = benignas

* Formas irregulares, bordes
mal definidos, densidad
heterogeénea y areas de
hemorragias, calcificaciones o
necrosis =2 malignas




* Incidentaloma suprarrenal: lesion adrenal >1cm encontrada de manera inesperada en una prueba
de imagen en un paciente sin signos ni sintomas compatibles.

Masas solidas bilaterales Masas solidas unilaterales
Hiperplasia adrenal bilateral Adenoma no funcionante/funcionante
Hiperplasia adrenal congénita Feocromocitoma
Hemorragia Carcinoma corticoadrenal
Linfomas Metastasis
TBC Hemorragia
Histoplasmosis Linfoma no Hodgkin
Feocromocitoma Neuroblastoma
Metastasis (pulmon, mama, rifion, Mielolipoma
estomago...) o infiltracion por linfoma




FEOCROMOCITOMAS
Forma irregular

Contenido heterogéneo con cambios quisticos
y hemorragicos

Tamafo variable, puede ser bilateral
Coeficiente de atenuacion aumentado (>20 HU)
Aumento de la vascularizacion

CARCINOMA SUPRARRENAL
Forma irregular, bordes mal definidos
Contenido heterogéneo con areas de necrosis y calcificaciones
(20-30%)
Tamafo generalmente > 4 cm
Localizacion unilateral
Coeficiente de atenuacion aumentado
Adenopatias, infiltracion de estructuras adyacentes...

METASTASIS
Forma irregular y contenido heterogéneo.
Necrosis central
Generalmente bilaterales
Coeficiente de atenuacion >20 HU
Captacion de contraste en anillo

HEMORRAGIAS
Causas:

» Traumatica (mas frecuente en unilaterales)

» Secundaria (mas frecuente bilateral): sepsis, uso de
corticoides o anticoagulantes, alteraciones en la coagulacion
(CID, SAF primario, trombocitopenia inducida por
heparina), tumor adrenal subyacente...

Radiologia: alto coeficiente de atenuacion, densidad
heterogénea, calcificaciones




RECAPITULAMOS...

Clinicamente
 Disnea de minimos esfuerzos
y edema en MMII
* Epistaxis
* Hematomas

Radiologicamente
* Masa suprarrenal derecha




2. PATRON RADIOLOGICO TORACICO

Entidad

Hallazgos tipicos en TAC

Distribucion

Tuberculosis miliar

Nodulos centrilobulillares, ramificados en
“arbol en brote”, consolidaciones parcheadas,
cavitaciones ocasionales

Apical y segmentos posteriores, pero puede ser
multifocal

Bronquiolitis infecciosa

Nodulos centrilobulillares, arbol en brote, vidrio
deslustrado, engrosamiento de pared bronquial

Difusa, bilateral, en I6bulos inferiores

Infecciones fungicas (ej. aspergilosis,
histoplasmosis)

Nodulos centrilobulillares, arbol en brote, vidrio
deslustrado; a veces halo.

Multifocal, a menudo en inmunodeprimidos

Neumonitis por hipersensibilidad

Nodulos centrilobulillares mal definidos,
parches de vidrio deslustrado, engrosamiento
septal, atrapamiento aéreo.

Difusa, predominio en zonas medias-superiores

Neumonia organizada (NOC)

Consolidaciones parcheadas migratorias, vidrio
deslustrado, pseudonddulos, engrosamiento
peribroncovascular

Subpleural y peribroncovascular

Neumonia intersticial no especifica (NINE)

Vidrio deslustrado difuso, reticulacion fina,
bronquiectasias de traccion

Simétrica, basal y periférica

Hemorragia alveolar

Opacidades en vidrio deslustrado difusas, a
veces nodulos mal definidos, engrosamiento

septal

Difuso, bilateral




2. PATRON RADIOLOGICO TORACICO

Entidad Hallazgos tipicos en TAC Distribucion

Nodulos centrilobulillares, ramificados en ) )
Apical y segmentos posteriores, pero puede ser

multifocal

Tuberculosis miliar “arbol en brote”, consolidaciones parcheadas,

Nodulos centrilobulillares, arbol en brote, vidrio

Bronquiolitis infecciosa deslustrado, engrosamiento de pared bronquial

Difusa, bilateral, en I6bulos inferiores

Infecciones fungicas (ej. aspergilosis, Nodulos centrilobulillares, arbol en brote, vidrio

histoplasmosis) deslustrado; a veces halo. Multifocal, a menudo en inmunodeprimidos

Nodulos centrilobulillares mal definidos,
Neumonitis por hipersensibilidad parches de vidrio deslustrado, engrosamiento  [Difusa, predominio en zonas medias-superiores
septal, atrapamiento aéreo.

Consolidaciones parcheadas migratorias, vidrio
Neumonia organizada (NOC) deslustrado, pseudonodulos, engrosamiento Subpleural y peribroncovascular
peribroncovascular

Vidrio deslustrado difuso, reticulacion fina,

Neumonia intersticial no especifica (NINE) bronquicctasias de traccion

Simétrica, basal y periférica

Opacidades en vidrio deslustrado difusas, a
Hemorragia alveolar veces noddulos mal definidos, engrosamiento Difuso, bilateral

segtal




RECAPITULAMOS...

Analiticamente
* Anemia microcitica regenerativa (Hb 2.7, VCM
51.8, reticulocitos 5.3%)

?
at A

_\. ’ W) Plaquetopenia severa (6.000 plaquetas)
* Leucocitosis con neutrofilia (Leucocitos 21.700,
/ 93% segm)

mm) Coagulopatia (INR 2.37, TP 36%, TTPA 33.9)
» Daiio hepatico tipo citolitico: GOT 536, GPT 840.

* Hipoproteinemia
 LDH 940




3. PLAQUETOPENIA Y COAGULOPATIA

Congénitas

Trombopenia amegacarocitica, Anemia de Fanconi, Sd

Wiskott- Aldrich, Trombocitopenia congénita por
rubeola/CMV

Adquiridas

Anemia aplésica

Infiltracion medular (leucemia aguda, linfomas, metéstasis)
RT/QT

Déficits nutricionales

Infecciones viricas (BEV, parvovirus, sarampion, rubeola...)
HPN

Inmune

PTI

Inducida por farmacos (HIT)

Enfermedades autoinmunes (LES, Sd Evans...)
Infeccion por VIH

No inmune

PTT/SUH

CID

HTA maligna

Infecciones

Neoplasias solidas metastésicas

QT




3. PLAQUETOPENIA Y COAGULOPATIA

Congénitas | * enia amegacarocitica, Anemia de Fanconi

Wiskott- Aldrich, Tro ongenita por

Adquiridas | * -Anemta-aplésiea—

* | Infiltracion medular (leucemia aguda, linfomas, metéstasis)
« R QT—

» Déficits nutricionales

* Infecciones viricas (BEV, parvovirus, sarampion, rubeola...)
 HPN

Inmune s Pt

[ ] %@W‘ A

* Enfermedades autoinmunes (LES, Sd Evans...)
* Infeccion por VIH

No inmune |+ |PTT/SUH

« | CID

* HTA maligna
* Infecciones

* Neoplasias solidas metastésicas

- OF——




* MAT: Deposito de agregados plaquetarios que obstruyen la microcirculacion

PTT
Clinica: Péntada de Moschcowitz
- Anemia hemolitica microangiopatica
- Trombopenia
- Fiebre
- Manifestaciones NRL (predominantes)
- Afectacion renal
Analitica:
- Anemia hemolitica regenerativa
- Coombs directo negativo
- Esquistocitos en sangre periférica
- Elevacion marcada de LDH
- Leucocitosis moderada
- Bilirrubina elevada

- NO ALTERACIONES EN LA COAGULACION

SUH

Generalmente en nifios
Secundario a infeccion por E coli O157:H7 (tipico)
Clinica:

- Anemia hemolitica aguda

- Trombopenia con equimosis

- Fiebre

- Fracaso renal agudo

- Manifestaciones NRL
Analitica

- Anemia hemolitica regenerativa

- Coombs directo negativo

- Esquistocitos en sangre periférica

- FRA

- NO ALTERACIONES EN LA COAGULACION




* MAT: Deposito de agregados plaquetarios que obstruyen la microcirculacion

PTT
Clinica: Péntada de Moschcowitz
- Anemia hemolitica microangiopatica
- Trombopenia
- Fiebre
- Manifestaciones NRL (predominantes)
- Afectacion renal
Analitica:
- Anemia hemolitica regenerativa
- Coombs directo negativo
- Esquistocitos en sangre periférica
- Elevacion marcada de LDH
- Leucocitosis moderada
- _Bilirrubina elevada

- NO ALTERACIONES EN LA COAGULACION

SUH

Generalmente en nifios
Secundario a infeccion por E coli O157:H7 (tipico)
Clinica:

- Anemia hemolitica aguda

- Trombopenia con equimosis

- Fiebre

- Fracaso renal agudo

- Manifestaciones NRL
Analitica

- Anemia hemolitica regenerativa

- Coombs directo negativo

- Esquistocitos en sangre periférica

- FRA

- | NO ALTERACIONES EN LA COAGULACION




* CID

Infecciones (BGN)

Enterobacterias, neumococo,
meningococo, salmonella, Haemophilus,
Pseudomonas...

Neoplasias

Solidas: ADC, metastasis...
Leucemias (promielocitica)
Linfomas

Postraumatica

Politrauma o TCE

Alteraciones vasculares

Hemangioma gigante, grandes aneurismas
aorticos

Clinica:
Hemorragias: mas frecuentes = cutaneomucosas
(parpura equimotico-petequial)
Renal: hematuria, oligoanuria, necrosis
NRL: convulsiones, hemorragias en SNC
Hepatico: hepatitis
Hemorragias digestivas
Hemorragias suprarrenales

Reacciones inmunologicas
0 por toxicos

Reaccion transfusional, rechazo
trasplante...

Aneminas hemoliticas
microangiopaticas

PTT, SUH, HELLP

Otros

Cirrosis hepatica, fallo hepatico
fulminante, hipotermia, ECMO,
pancreatitis, shock, ictus...

Analitica:
Trombopenia
Alargamiento TP y TTPA
Disminucion de fibrindgeno con elevacion de PDF
Elevacion Dimero-D
Disminucion de actividad de factores Vy VII
Esquistocitos en sangre periférica




* CID

Infecciones (BGN)

Neoplasias

Enterobacterias, neumococo,
meningococo, salmonella, Haemophilus,
Pseudomonas. ..

Solidas: ADC, metastasis...
Leucemias (promielocitica)
Linfomas

Politrauma o TCE

Clinica:
Hemorragias: mas frecuentes = cutaneomucosas
(parpura equimotico-petequial)
Renal: hematuria, oligoanuria, necrosis
NRL: convulsiones, hemorragias en SNC
Hepatico: hepatitis
Hemorragias digestivas
Hemorragias suprarrenales

accion
trasplante...

Aneminas hemoliticas
microangiopaticas

PTT, SUH, HELLP

Otros

| Cirrosis hepatica, fallo hepatico

fulminante, hipotermia, ECMO,

pancreatitis, shock, ictus...

Analitica:
Trombopenia
Alargamiento TP y TTPA
Disminucion de fibrindgeno con elevacion de PDF
Elevacion Dimero-D
Disminucion de actividad de factores Vy VII
Esquistocitos en sangre periferica




RECAPITULAMOS...

Analiticamente
BN Anemia microcitica regenerativa (Hb 2.7, VCM
51.8, reticulocitos 5.3%)

?
at A

) — * Plaquetopenia severa (6.000 plaquetas)
| ‘ * Leucocitosis con neutrofilia (Leucocitos 21.700,
A ] 93% segm)

- * Coagulopatia (INR 2.37, TP 36%, TTPA 33.9)
» Daiio hepatico tipo citolitico: GOT 536, GPT 840.
* Hipoproteinemia
 LDH 940




4. ANEMIA

Review the history, CBC, MCV, and
reticulocyte count if available

v

What is the MCV?

|
MCV <80 fL

v

Common causes:
= Iron deficiency
= Thalassemia
= ACD/AI (less likely)

Obtain iron studies in all individuals®
(concomitant iron deficiency can affect
hemoglobin analysis)

v

Low ferritin or TSAT?Y

MCV 80 to 100 fL

v

|
MCV >100 fL

v

Yes

v

No

v

Iron deficiency anemia diagnosed

= Replete iron
= Address cause

Possible thalassemia or ACD/AI

= Hemoglobin analysis,
especially if severe microcytosis,
family history of thalassemia, and/or
lifelong microcytic anemia

Common causes:
= Iron deficiency
= Vitamin B12 or folate deficiency
ACD/AI
Drug-induced
Infection
Liver disease or alcohol use
Hemolysis
Hypothyroidism
= OthersA

Obtain reticulocyte count and
chemistry panel with kidney and
liver function tests.

Subsequent testing is based on the
clinical scenario.

Refer for hematology evaluation if
initial testing is unrevealing.

Common causes:
= Vitamin B12 or folate deficiency
Drug-induced
Liver disease or alcohol use
Hypothyroidism
High reticulocyte count®
MDS
OthersA

Refer to separate algorithm on
evaluation of macrocytic anemia




4. ANEMIA

Review the history, CBC, MCV, and
reticulocyte count if available

v

What is the MCV?

MCV <80 fL

v

Common causes:
= Iron deficiency
= Thalassemia
= ACD/AI (less likely)

Obtain iron studies in all individuals™
(concomitant iron deficiency can affect
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v
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v
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v
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v

No

v

Iron deficiency anemia diagnosed
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family history of thalassemia, and/or
lifelong microcytic anemia
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= Iron deficiency
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ACD/AI
Drug-induced
Infection
Liver disease or alcohol use
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chemistry panel with kidney and
liver function tests.
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Refer for hematology evaluation if
initial testing is unrevealing.

Common causes:
= Vitamin B12 or folate deficiency
Drug-induced
Liver disease or alcohol use
Hypothyroidism
High reticulocyte count®
MDS
OthersA

Refer to separate algorithm on
evaluation of macrocytic anemia




4. ANEMIA REGENERATIVA

Hemorragia aguda

Hiperesplenismo

Anemias hemoliticas

Congenitas

Membranopatias

Esferocitosis, eliptocitosis, otras membranopatias

Enzimopatias

Alteracion de la glucdlisis anaerdbia, déficit de la
GO6PD, alteraciones del metabolismo nucleotidico

Hemoglobinopatias

Estructurales: drepanocitosis, c¢lulas falciformes
Talasemias

Adquiridas

Extracorpusculares

Inmunohemoliticas: Aloinmunes, Autoinmunes
Farmacologicas

Secundarias a infecciones

Microangiopaticas: CID, SUH, PTT

Agentes quimico-toxicos

Grandes quemados

Intracorpusculares

HPN




4. ANEMIA REGENERATIVA

Hemorragia aguda

Hiperesplenismo

Anemias hemoliticas

. | Hb

. l Htco

. TReticulocitos >2.5%

- | LDH

- | Bilirrubina indirecta

* Cambios
morfologicos en el

frotis

Congénitas | Membranopatias Esferocitosis, eliptocitosis, otras membranopatias
Enzimopatias Alteracion de la glucolisis anaerdbia, deficit de la
GO6PD, alteraciones del metabolismo nucleotidico
Hemoglobinopatias | Estructurales: drepanocitosis, c¢lulas falciformes
Talasemias
Adquiridas Extracorpusculares | Inmunohemoliticas: Aloinmunes, Autoinmunes

Farmacologicas

. . .
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Microangiopaticas: CID, SUH, PTT
Agentes quimico-t0x1cos
Grandes quemados

Intracorpusculares

HPN




4. ANEMIA

JHb 2.7 mg/dL?
., Paucisintomatico?
(BEG?




4. ANEMIA

JHb 2.7 mg/dL?
., Paucisintomatico?
(BEG?

. Anemia inflamatoria / de trastornos
cronicos subyacente?

Anemia normocitica-normocromica

Causas:

* Envejecimiento

* Enfermedades autoinmunes (LES, vasculitis, ES, EII)
 ICC

« EPOC

« ERC

* Neoplasias hematologicas

* Neoplasias solidas

* Infecciones graves




4. ANEMIA

JHb 2.7 mg/dL?
., Paucisintomatico?
(BEG?

. Anemia inflamatoria / de trastornos
cronicos subyacente?

Anemia normocitica-normocromica

Causas:

* Envejecimiento

* Enfermedades autoinmunes (LES, vasculitis, ES, EII)
 ICC

« EPOC

« ERC

* Neoplasias hematologicas

* Neoplasias solidas

 Infecciones graves




5. NEOPLASIAS HEMATOLOGICAS

Leucemia aguda mieloide
* Edad de inicio 65 anos JVL \, B

* Clinicamente: asintomaticos o chmch) £ Bk 4
asociada a citopenias

* Anemia y trombocitopenia \)

* Leucocitosis (generalmente > 109.000/} 0 1
leucopenia |

* Aumento de LDH

* Puede haber hepato-esplenomegalia
 Rara existencia de adenopatias

* Leucemia promielocitica aguda—> CID.



 Patrdn radioldgico compatible con
BROQUIOLITIS

* Etiologia mas frecuente: Mycoplasma
pneumoniae, VRS, sarampion, influenza,

Bortedella pertussis, parainfluenza y
adenovirus

* Clinica: tos, disnea de esfuerzo, fiebre,
taquipnea.

* Generalmente precedido de cuadro de
VRA




EN CONCLUSION...

Hepatitis isquémica

Coagulopatia

Hemorragia suprarrenal

PROCESO PRIMARIO: S _ .

: SR ) rombopenia

Leucem1-a’ aguda.m1elc.)1de ‘ CID T T

Infeccion respiratoria
Anemia L.
Epistaxis
1° episodio IC?

Disnea de esfuerzo
Edema en MMII




EN CONCLUSION. LMA

Clinicamente

* Disnea de minimos esfuerzos Analiticamente

y gdemq en MMII * Anemia microcitica regenerativa (Hb 2.7, VCM
* [Epistaxis 51.8, reticulocitos 5.3%)
* Hematomas * Plaquetopenia severa (6.000 plaquetas)

* Leucocitosis con neutrofilia (Leucocitos 21.700,
0o
Radioldgicamente V3% segm)

* Coagulopatia (INR 2.37, TP 36%, TTPA 33.9)

* Dano hepatico tipo citolitico: GOT 536, GPT 840.
* Hipoproteinemia

 LDH 940

* Masa suprarrenal derecha
e Parches de vidrio deslustrado,
engrosamiento septal y

pseudonodulos—> sospecha de
HEMORRAGIA ALVEOLAR




EN CONCLUSION. INFECCION RESPIRATORIA

Clinicamente

 Disnea de minimos esfuerzos

y edemﬁl en MMII Analiticamente
* Epistaxis * Anemia microcitica regenerativa (Hb 2.7, VCM
* Hematomas 51.8, reticulocitos 5.3%)
* Clinica infecciosa / datos de * Plaquetopenia severa (6.000 plaquetas)

Sepsis * Leucocitosis con neutrofilia (Leucocitos 21.700,

Radioldgicamente 937 segm)

* Coagulopatia (INR 2.37, TP 36%, TTPA 33.9)
* Dano hepatico tipo citolitico: GOT 536, GPT 840."
* Hipoproteinemia
 LDH 940

* Masa suprarrenal derecha
e Parches de vidrio deslustrado,
engrosamiento septal y

pseudonodulos—> sospecha de
BRONQUIOLITIS




AMPLIAR ESTUDIO

LESION SUPRARRENAL OTRAS DETERMINACIONES DE LABORATORIO:
* Toma de constantes para valorar HTA.  Perfil autoinmune: ANA, ENA, ANCA (descartar
] : : L vasculitis)

* Preguntar por hiperhidrosis, palpitaciones, cefalea,

fenotipo Cushing * Serologias: VIH, VHB, VHC
* Reevaluar TC (coeficiente de atenuacion de la  Sistematico de orina

lesion)
. Lo

PAAF/blopsia PRUEBAS DE IMAGEN:

» Analitica para evaluar eje suprarrenal. « Ecocardiografia: ; 1° episodio de IC?

HEMOGRAMA: OTRAS PRUEBAS:
* Estudio de anemias: perfil férrico, B12, 4cido folico : . .

. o * Broncoscopia: valorar hemorragia alveolar, cultivo
 Frotis de sangre periférica de BAL...

* Factores de coagulacion
e Valorar BMO.
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Serologias: Marcadores hepatitis B - VHB HBs Ag Negativo, VHB anti HBs 146.12 Positivo, VHB anti
HBc. Positivo, Marcadores hepatitis C - VHC Ac Negativo Serologia VIH - VIH 1/2 (Ac+ Ag p24)
Negativo, Serologia Herpes virus -CMV IgG > 250.0, CMV IgM Negativo, VEB EBNA IgG Positivo,

Serologia Lues -Lues Ac totales (CMIA) Negativo, Parvovirus B19 IgG - Parvovirus B19 IgM -

Autoinmunidad: ANAs negativos, ANCAS negativos, AntiDNA nativo negativo, Anticardiolipina G 0.8
Ul/mL. Anticardiolipina M 0.0 Ul/mL , AC. BETA2 Glicoproteina 11gG 0.0, A. B2-glicoproteina 1 IgM 0.0
, screening ENAS Negativo, C-3 93 migrs/100 , C-4 18.5.

Marcadores tumorales : PSA 6,4 Cociente 8%. Resto normales

Proteinograma: Hipogammaglobulinemia



TAC TORACO-ABDOMINAL:

«  Mudltiples nodulillos centrilobulillares, algunos espiculados con reticulacion del intersticio perilesional y
peribroncovascular, parches de vidrio deslustrado, y engrosamiento de septos, formacion de pseudonédulos, en
ambos hemitérax segmento anterior del LSD, zona medial del LM, anterior y posterior del LID, posterior del LIl y
lingula, en principio de aspecto inflamatorio/infeccioso con diseminacion broncogena con posibles impactaciones

mucosas,..., pero no se descartan sagrados.

«  Masa suprarrenal derecha de 55 mm de eje largo, densidad heterogénea con alguna calcificacién puntiforme, y
nédulo de 29 mm en suprarrenal izquierda, ambas indeterminadas, pero por tamafo habria que descartar

feocromocitoma derecha

« Préstata aumentada de tamafo con calcificaciones. Vejiga de pared engrosada de forma difusa, a valorar vejiga de
lucha Ateromas calcificados en aorta y ramificaciones

« CONCLUSION:

«  Descartar neo suprarrenal dcha. Valorar por clinica proceso inflamatorio/infeccioso de distribucién

broncogena en ambos hemitoérax, sin descartar sangrados.




Trombopenia

« Aspirado de MO: Compatible con trombocitopenia de
origen periférico.

» Citogenetica: En la metafases analizadas no se han
encontrado alteraciones cromosomicas numeéricas ni

estructurales.

« Secuenciacion masiva panel mieloide: no se han
encontrado variantes patogenicas o probablemente
patogénicas en frecuencias clinicamente relevantes en

los genes estudiados.

Esta foto de Autor desconocido esta bajo licencia CC BY-SA-NC


https://www.femexer.org/2632/anemia-diseritropoyetica-congenita-con-trombocitopenia/
https://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/3.0/

Se asocia a otras citopenias, alteraciones en frotis

y disminucién de megacariocitos presencia de elementos en distintos estadios

madurativos, frotis normal

A\ { = e . , o MR c Qal. . E -
Central: Periférico:
Se observan megacariocitos aumentados con




MASA SUPRARRENAL

« Estudio fxal suprarrenales: Cortisol 15, DHEA S 29 Androstediona 0.34, Testosterona 4,3 RE 1,5, ald 447,
Cociente 29,8, Metanefrinas en plasma: Metanefrina en plasma 67 pg/mL Normetanefrina en plasma 94

pg/mL, (Metanefrina Hasta 100 pg/mL, Normetanefrina Hasta 216 pg/mL). RE 1.5, ALD 447, Cociente 29

« Orina 24 horas: Cortisol libre en orina de 24 horas < 4.3 ng/24h 4,3 - 176,0 mcg/24h, Metanefrinas en
orina 24 horas 39, Normetanefrinas orina 24 horas 78, (Metanefrina Hasta 341 mcg/24 h, Normetanefrina

Hasta 444 mcg/24 h)




RMN suprarrenales:

En la regidn suprarrenal derecha se observa una masa solido-quistica con claro predominio del
componente quistico que es muy heterogéneo y podria deberse a necrosis. Mide 5,1 x 4,3 cm No
muestra grasa en su composicion ni restos hematicos. El componente sdlido muestra realce

progresivo

En la glandula suprarrenal izquierda se observa un nédulo con morfologia ovalada y bien definida
gue muestra las mismas caracteristicas de sefial y respuesta al contraste que la lesidn
contralateral. Mide 23 x 20 mm. Atrofia difusa del pancreas. El higado se conserva normal, no se

observa alteracion en la seial del parénquima ni lesiones focales. El bazo es normal.

CONCLUSIONES: Posible feocromocitoma bilateral



Gammagrafia de suprarrenales (GG con MIBG).: Rastreo de cuerpo completo y SPECT-CT del abdomen 24
h después de la administracion del radiofarmaco. El estudio no muestra captacion patologica en las glandulas
suprarrenales. El estudio no muestra signos gammagraficos de feocromocitoma. Si se realiza estudio funcional
y persiste sospecha clinica de feocromocitoma, se puede realizar GG con analogos de somatostatina marcada

CONCLUSION: No se observan signos gammagréaficos de feocromocitoma

RV WTE ®
T ;

4]




Octreoscan: No se observa captacion patologica en ninguna de las suprarrenales. Las masas conocidas no
sobre-expresan receptores de somatostatina. No se observa captacion patologica en otras localizaciones.

CONCLUSION: Estudio con analogos de somatostania marcada sin alteraciones




PURPURA
TROMBOCITOPENICA
IDIOPATICA



https://www.femexer.org/37610/primer-paciente-pediatrico-con-trombocitopenia-inmune-dosificado-en-el-ensayo-clinico-avatrombopag/
https://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/3.0/

Trombocitopenia adquirida causada por autoAc contra Ags plaquetarios.

Es una de las causas mas comunes de trombocitopenia en adultos asintomaticos

PTI primaria: sin enfermedad asociada aparente.
PTI secundaria: asociada a otras patologias

PTI inducida por farmacos: Ac plaquetarios dependientes de farmacos .
De nuevo diagnostico: hasta 3 meses desde el diagnostico
Persistente: de 3 a 12 meses desde el diagnostico

Cronica: mas de 12 meses desde el diagnoéstico

PTI grave: sintomas hemorragicos que requiere tratamiento; < 20 000/uL.



Patogenia:

» Predisposicion genetica, solo 2% de individuos presenta un sindrome de PTI familiar
« Mecanismo principal :autoAc especificos (IgG), contra glucoproteinas GPIIb/Il1a de la mb plaguetaria.

e Oftros:

« Linfocitos T citotoxicos autorreactivos, asi como la autoinmunidad humoral y celular dirigida a los

megacariocitos, que causa una produccion plaguetaria reducida.




Autoimmune syndromes
» Antiphospholipid syndrome (AFS)
» Autoimmune lymphoproliferative syndrome (ALPS)
» Evans syndrome
o Inflammatory bowel disease

d PTI Secundal’ia: » Rheumatoid arthritis

» Systemic lupus erythematosus (SLE)

Immunodeficiency syndromes
» Common variable immune deficiency (CVID)
« HIV
» Selective IgA deficiency

Infections
» Cytomegalovirus (ChY)
» Epstein-Barr virus [EBY)
» Hepatitis C virus (HCV)
» Helicobacter pyfori
« HIV
» Varicella zoster virus (VIV)
» Zika virus

Lymphoid malignancies
» Chronic lymphocytic leukemia (CLL)
» Lymphoma

Medications or vaccines
s Alemtuzumab
» Gold
s [pilimumat
» Measles, mumps, and rubella (MMR) vaccination
» Nivolumab

Pembrolizumab




Desencadenates:

Infeccion:

« Ac contra antigenos virales : rx cruzada con Ag plaquetarios . (VIH, VHC, Herpes virus)
» Lipopolisacaridos bacterianos, se adhieren a las plaguetas e incrementan su fagocitosis.

* H pylori puede : mec. desconocido (alt. inmunitarias y act. de productos bacterianos como el gen A
asociado a la citotoxina (CagA)

 Virus del Zika .

Alteracion inmunitaria;

» Alt. de homeostasis inmunitaria puede inducir Ac autorreactivos.. (SAF, ,LES, sdme de Evans, LLC
linfoproliferativos ,...

« Citotoxicidad mediada por células T y defectos en el n° o fx de las células T reguladoras

 PTI asociada a neoplasias malignas no hematologicas, coincidencia mas que a rx causal



Produccion de anticuerpos:
* Rxde linfocitos CD4 + a las glucopp de la sup. plaquetaria, mediante la coestimulacion CD40:CD40L

» Los macrofagos esplénicos : principales células presentadoras de antigenos .

 No Ac antiplaquetarios en 50 % de los pacientes (S baja). (No recomendado en el dgco ni tto)

Destruccion plaquetaria:
* Enel bazo, elimina las células recubiertas de Ac.
« Eficacia de la esplenectomia 80-90%.

* También en higado, MO, los ganglios linfaticos..... La PTI puede persistir o reaparecer tras la esplenectomia.




DIAGNOSTICO

» De exclusion , (trombocitopenia aislada) .

Historia clinica, la exploracion fisica y la revision del hemograma
Anamnesis:

» Infecciones recientes, medicamentos, tnos reumatoldgicos o hepatopatia,..
« Sintomas hemorragicos, hematomas y petequias.

« La alta variabilidad en los niveles de plaquetas : caracteristica .
« La relativa estabilidad del recuento plaquetario : mas frecuente en causas no inmunitarias , como la
trombocitopenia hereditaria, la hepatopatia .. Indice de variabilidad plaquetaria (IPV)
Examen fisico:

« Sangrado, en la piel y las mucosas orales Las directrices de la ASH de 2019 : adultos con plaquetas

: , : <20 000/ul sean hospitalizados incluso asintomaticos

« Linfadenopatia o hepatoesplenomegalia
*Recuento de plaquetas > 20,000/uL: estables sin sangrado
pueden ser tdas ambulatoria




Antidiabetic

Antihistamine

Antiseizure

Cardiovascular

Gastrointestinal

Immunosuppressantfimmunomodulatory

Psychiatric

Exenatide

Rosiglitazone

Cetirizine
Diphenhydramine
Fexofenadine

Carbamazepine
Ethosuximide
Felbamate

Lamotrigine

Amiodarone
Amlodipine
Atenolo
Bisoprolol
Bumetanide
Diltiazem

Dobutamine

Esomeprazole
Lansoprazole
Mizatidine

Ondansetron

Cyclosporine
Dexamethasone
Hydroxychloroguine
IVIG

Amitriptyline
Bupropion
Diazepam
Haloperidol

Oxcarbazepine
Phenobarbital
Phenytoin

Valproic acid

Felodipine
Furosemide
Lisimopril
Losartan
Olmesartan
Papaverine

Procainamide

Palonosetron
Pantoprazole
Ranitidine

Methylprednisolone
Rituximak

Tacrolimus

Olanzapine
Paroxetine

Quetiapine
Sertraline

= Propranolo

= Quinidine

= Simvastatin

= Spironolactone

= Verapami



Class

Antiinflammatory and analgesic

Antibiotic

Anticancer

Antithrombotic

Implicated drugs

Acetaminophen

Aceclofenac
Aspirin
Celecoxib

Diclofenac

Amoxicillin
Ampidillin
Aztreonam
Cefadroxil
Cefazolin
Cefepime
Cefpodoxime
Ceftazidime
Ceftriaxone
Cephalexin
Ciprofloxacin
Clindamycin
Daptomycin

Alemtuzumakb
Atezolizumab
Azacitidine
Durvalurmab
Fluorouracil
Ibrutinib

Ipilimumakb

Abciximab
Argatroban
Aspirin

Fentanyl

Ibuprofen
Maproxen
Cxaprozin

Zolmitriptan

Doxycycline
Ethambutol
Flucloxacillin
Levofloxacin
Linezolid
Metronidazole
Mafcillin
Nitrofurantoin
Oseltamivir
Piperacillin
Piperacillin-tazobactam
Pyrazinamide

Irinotecan
Matalizumab
Oxaliplatin
Pembraolizumakb
Nivelumab
Trastuzumab

Eptifibatide
Heparin
Tirefiban

Quinine
Rifampin
Sulbactam
Suramin

Trimethoprim-sulfamethoxazole [both
components]

Vancomycin [also when used in
orthopedic cement for joint replacement]
Voriconazole



Pruebas de laboratorio:

» Frotis de sangre periférica: descartar agregacion plaquetaria y a. morfoldgicas plaguetarias, (ausencia

de granulos o plaquetas uniformemente grandes/pequefias), que sugieran tno hereditario.
» Presencia de plaquetas grandes: no confirman o descartan el diagnostico .

 Pruebasde VIHy VHC: su tto puede mejorar el recuento plaquetario

Pruebas adicionales en pacientes seleccionados (sintomas sugestivos):

« Estudios de coagulacion: TPy TTPa en trombocitopenia moderada o grave, una hemorragia clinicamente

significativa o procedimientos invasivos. ( enfermedad hepatica, CID vy, deficiencia de vitamina K)
» Helicobacter pylori: sint. gastrointestinales o cribado rutinario en paises endémicos (Japon).

 Pruebas de funcidn tiroidea: si sintomas tiroideos , debido a la asociacion con tnos tiroideos.




Examen de MO: antes rutina en pacientes con PTI que tenian >60 afios de edad para excluir SMD. Ya no se

recomienda, ( no mayor incidencia)

* Indicado;
1.  Citopenias inexplicables (anemia, leucopenia)
2. Displasia en el frotis

3. No respondedores al tto (trombocitopenia amegacariocitica adquirida)
Estudios inmunologicos :
 ANA no necesaria sin sintomas de enfermedades reumatologicas como LES.

* Niveles cuantitativos de Ig (inmunodeficiencia variable comin o una deficiencia selectiva de IgA, pacientes mas
jévenes
* Niveles de vitamina B12 y folato:
* No rutinariamente en asintomaticos. Su deficiencia: trombocitopenia leve.

«  Si cambios neurologicos o psiquiatricos, macrocitosis, hipersegmentados), bypass gastrico.




Ac antiplaquetarios: baja S y no se
correlaciona con los resultados clinicos
No se recomiendan para el dgco ni tto.

Diagnostico de exclusion

Dgco presuntivo de PTI primaria : si no
sopecha otras posibles etiologias.

Diagnostico presuntivo de PTI
secundaria: si afeccion subyacente
asociada

Trombocitopenia aislada ( <100.000/uL)
sin anemia ni leucopenia y sin otra causa

aparente de trombocitopenia



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Trombocitopenia inducida por farmacos:

« Supresion de la medula 6sea: F quimioterapéuticos y (hidroxiurea para a. de células falciformes) .
« Alteracion de trombopoyesis: Valproico y el linezolid,

« DITP: La trombocitopenia inmunitaria inducida por farmacos ( indistinguible de la PTI)
* Remite tras la suspension

 TIH: Latrombocitopenia inducida por heparina
« Asociada a trombosis arterial y venosa

 DITMA (microangiopatia trombotica inducida por farmacos ): inmunosupresores, antibioticos, quininay
las drogas de abuso .

* Anemia hemolitica; sintomas de enfermedad sistémica/ afectacionorganica.




Infecciones:
« Infecciones agudas: trombocitopenia inmunomediada,, precedido de p° sintomatico.

« Las infecciones cronicas (VIH o VHC) : forma de PTI 22 y mecanismos. no inmunitarios (supresion de
MO, el hiperesplenismo y el consumo de plaquetas)

Enfermedad hepatica :

Hiperesplenismo: acumulacion de plaquetas en el bazo.

La cirrosis: disminucion de los niveles de trombopoyetina.

Elevaciones de las transaminasas e higado o bazo palpables

En casos graves : alt, de la coagulacion, ausentes en la PTI.




O Procesos microangiopaticos: alt hereditarias y adquiridas asociadas con coagulacion microvascular

difusa o trombosis y consumo de plaquetas . PTT, SHU, CID.

* A. hemolitica microangiopatica (esquistocitos), CID (alt de la coagulacion). Cuadro grave.

O Trombocitopenia hereditaria: fenotipos clinicos leves y en adultos si desencadenante (traumatismo,
cirugia) .
» Menor variabilidad en el recuento plaguetarioy anomalias morfologicas plaguetarias en SP.

(plaquetas gigantes / May-Hegglin o el sdme de Bernard-Soulier, o la ausencia de granulos

plaquetarios/sdme de plaquetas grises).

O Laenf. Von Willebrand (EvW): hereditaria , mutaciones en el gen del factor de von Willebrand; alt de
adhesion plaquetariay reduccion del F. VIII. Subtipo 2B de EvVW también pueden presentar

trombocitopenia leve.

« Gravedad del sangrado puede ser desproporcionada con respecto al recuento de plaquetas,
antecedentes familiares y reduccion de la act del cofactor de ristocetina con una disminucion de

multimeros del factor VW de alto peso molecular




O Sindromes mielodisplasicos: tnos adquiridos de MO + alt de la hematopoyesis y riesgo de

progresion a leucemia.
*  Progresivos y a menudo se asocian con otras citopenias , células displasicas 0 un aumento

del n° células inmaduras en SP y MO

0 CCUS Yy ICUS: Las citopenias clonales de significado incierto y las citopenias idiopaticas de
significado incierto: enf. adquiridas con citopenias que no cumplen los criterios de SMD. Pueden

presentarse con trombocitopenia aislada. Alt de la biologia de las células madre hematopoyéticas

O Trombocitopenia amegacariocitica: La aplasia megacariocitica pura adquirida poco frecuente.

Acs contra el receptor de trombopoyetina (TPO). Trombocitopenia muy grave.

« Disminucion o ausencia de megacariocitos en MO




TRATAMIENTO

Adult with ITP-associated bleeding

¥

Rapid clinical assessment:
= Bleeding site and acuity
[refer to legend for definitions)
& Platelet coant *
= Other bleading risk factors
» Therapies that were seffective
for this individual previously

Critical bleeding Severe bleeding Minor bleeding
(Matelet count typically (Matelet count typically (Habtelet count typically
o 20, ey microl ) < 20, 000/ microl ) < 50, 000/ microl )
¥ ¥ i
Immaediate treatmaent Urgent treatment Treatment
® MHatelet transfusion " WIS ® Jdantify and treat other
= IVIG » Glucocerticaids 1 contributing factors&
= Glucocorticoids T = [dentify and treat other * Glucocorticokds 1 or IVIG
» Other treatments as needed | |  contributing factors& are often used
® Jdentify and treat other
contributing factors&




Glucocorticoides:

« La dexametasona en pulsos: respuestas mas rapidas y menos eventos hemorragicos.

« 40 mg por via oral o iv una vez al dia , 4 dias (sin reduccién gradual).
« La metilprednisolona en pulsos: 1 g iv una vez al dia durante 3 dias (sin reduccion gradual).

* Prednisona es de 1 mg/kg (rango: 0,5 a 2 mg/kg) vo/ 24 horas durante una o dos semanas,

seguida de pauta reducOtra (<6 semanas).

corncmdcs




Inmunoglobulnas iv:

e Aumento mas rapido ,12 a 24 h . Persiste 2 a 6 semanas.

« Si no respuesta a corticoides o intolerancia.

« Complemento a otras terapias si hemorragia critica o necesidad de cirugia urgente.

» Revaluar el diagnostico de PTI si no responde

« Mecanismo de accion: interfieren en la captacion de plaguetas recubiertas de autoAc por macrofagos
« 1 g/kg al dia durante uno o dos dias.

* 400 mg/kg al dia , cinco dias.

» Efectos adversos:
» Levesy transitorias (cefalea, rx alérgicas, vomitos e hipotension.)

» Poco frecuentes : anafilaxia, anemia hemolitica, IRA y trombosis.

» Riesgo de transmision de enf.infecciosas.




Eleccion del tratamiento de segunda linea:

»  Esplenectomia, rituximab, un agonista del receptor de

trombopoyetina (AR-TPQO) o fostamatinib.

«  Evitamos el uso cronico de IVIG: coste, complejidad , efectos

2°y su eficacia transitoria.
ESPLENECTOMIA

»  Potencialmente curativo (80 al 90 %), evitar la medicacion

habitual y aceptar los riesgos de inmunosupresiony TEV.

» Los predictores de eficacia: juventud y secuestro

esplénico en las gammagrafias radiomarcadas
« Esperar 12 meses para permitir remisiones tardias.

 Vacunas preoperatorias.




Rituximab:

« Ac monoclonal contra CD20. Eliminan las células B por

apoptosis, citotoxicidad dependiente de Ac y lisis mediada
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por C.
« Evita cirugia.
« Evita tratamiento prolongado.

* Riesgos de inmunosupresion . Lol

» Eficacia es del 40 al 60 %; la duracion media de respuesta

un ano.

« Vacunas Y realizamos pruebas serolégicas del virus de

la hepatitis B (VHB) antes de la administracion.

»  Se desconoce la dosis 6ptima; .




AR-TPO:

Agonistas del receptor de trombopoyetina (AR-TPO),. Estimulan la produccion de megacariocitos

en MO al unirse al receptor de TPO y activarlo.

Evitar la cirugia y la inmunosupresion, menos costos y pauta mas comoda 5’;'!

Efectos adversos : TEV y fibrosis de MO (reversible).

Requiere monitorizacion del recuento plaquetario para evitar la trombocitosis.

P
«  Romiplostim: inyeccion subcutanea semanal \ i._! !

» Eltrombopag: comprimido oral diario sin cationes polivalentes . (Vigilar fx hepatica)

« Avatrombopag: comprimido oral diario con alimentos



Fostamatinib:

» Profarmaco de un inh. de la tirosina quinasa esplénica ( Syk ). Principal metabolito R406.

» Reducir la fagocitosis de plaquetas con autoAc por los macrofagos mediante la
Inhibicion de la transduccion de sefales a través de los receptores activadores de Fcy

el receptor de células B.
« 2 veces al dia.

«  Si no disponibles los anteriores

Respuesta deficiente al tratamiento de 22 linea:

*Si dosis maxima durante cuatro semanas no es eficaz, cambiar a otro agente AR-TPO o

anadir un inmunosupresor oral (MMF, 6-MP, azatioprina).




. Confirm appropriateness of Criteria for second-line therapy for ITP
Tratamiento e

seconddine therapy » [TP diagnosis confirmed
(refer to Inset)

C r‘é n ICO = Possible causes of secondary ITP reviewed and treated

-, e Platelet count <20,000 to 30,000/ microl andior
ongoing bleeding despite glucocarticoids, or unable to
taper glucocorticolds

what is most important to the patient?

fwvoid immunosuppression Avoid |I:Jﬁ5]-|:tl'r'fl
maintenance medication
T T
Options inchede a TRPO-AM or fostamatinib How hnng has I[TP been present?

Factors in the choice include:
= Lacal availability and cost ! !

« Physiclan familiarity <12 months >12 months
= Dosing schedule * *
SR PR N SR NCLR S O IS Rituximab® Options intlude rituximab or
- Once per day orally: avatrombopaq. eltrambopag splenectarmy
- Twice per day orally: fostarnatinib
= Potential thrombosis risk with TPO-RAs What i most important to the patientr
i I 1
Aaid risks of surgery including: High likelivood of
= Dperative risk durable remission
» Thrombosis
= Lifelong immune suppression l
¥
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Incidentally discovered adrenal

mass

v

Initial testing: Is there evidence

If unenhanced CT attenuation <

If unenhanced CT attenuation =10 HU: Measure 24-hour urine fractionated metanephrines
and catecholamines or plasma fractionated metanephrines (pheochromocytoma)

= DHEAS and 1mg overnight DST
= If hypertensive or hypokalemic, measure PAC and PRA (primary aldosteronism)

of hormonal hypersecretion?*

10 HU or pheochromocytoma has been excluded:¥

[
Yes

v

No

Confirmatory testing®

——

Positive

v

Negative

¢ v

Consider surgery

Imaging phenotype (based on

initial imaging)

Unenhanced CT attenuation <10 HU?

Yes

v

|
No

v

Benign imaging phenotype. Suggest:
= Repeat imaging at 12 months
= Repeat DHEAS and 1 mg DST ann

Progression suggested if:
= Incidentaloma grows to =4 cm
= Growth =21 cm
= Develops hormonal autonomy

Suspicious imaging phenotype: Concern for malignancy

Consider:
ually x 4 years = FNA biopsy if suspect metastases or infection
= Surgery

= Close follow-up (eg, repeat imaging at 3 months)

Progression at any time Progression free at 4 years

v

v

Consider surgery Unlikely to d

evelop hormonal autonomy.

No further follow-up required.




Indicaciones
de Cirugia

Indicaciones absolutas::
1. Sospechosas de malignidad.

2. Sindrome de Cushing ACTH-independiente
(nodulos que producen exceso de cortisol).

3. Formas unilaterales de hiperaldosterismo 1° .

4. Feocromocitomas (adrenalina, dopamina y/o
noradrenalina).

5. Lesiones >4 cm, y si aumentan > 1cmen 12
meses

Incidentaloma
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- - Crecimiento intermedio: Extirpacion de cualquier tumor que aumente
Seguimiento

mas de 1 cm de diametro durante el p° de seguimiento

Repetir anualmente la DHEAS basal y la prueba de supresion

nocturna DMX durante 4 afios en los casos en que la evaluacion

Inicial sea negativa




